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Resumen

Objetivo: Presentar un caso clinico de melanoci-
toma epitelioide pigmentado conjuntival y su ma-
nejo terapéutico mediante cirugia y mitomicina C
topica.

Caso clinico: Paciente femenina de 65 afios con-
sultd por crecimiento acelerado de una lesion soli-
da preexistente en ojo derecho. Presentaba una le-
sion pigmentada en conjuntiva que invadia el area
corneal de 7,5 mm. Tras realizar una evaluacién
mediante ultrabiomicroscopia, se procedié a su
biopsia escisional (técnica no-touch) y cuatro ci-
clos de tratamiento posoperatorio con mitomicina
C al 0,04% cada 6 horas durante 7 dias con una se-
mana de intervalo de descanso. El diagndstico his-
topatoldgico e inmunohistoquimico confirmé un
melanocitoma epitelioide pigmentado (condicién
extremadamente infrecuente en la conjuntiva ocu-
lar) con pocos casos reportados previamente en la
literatura. A los 5 meses de seguimiento oftalmold-
gico y oncoldgico, la paciente no tuvo recidivas, su
vision se encuentra conservada y se mantiene un
seguimiento cercano.

Conclusidn: Se describe un caso poco frecuente
de melanocitoma epitelioide pigmentado conjun-
tival que pudo ser tratado y controlado de manera
local. Seran necesarios mas casos para considerar
la utilidad de coadyuvantes como la mitomicina C
topica.

Palabras clave: conjuntiva, melanocitoma epite-
lioide pigmentado, nevo magnocelular, tumores,
superficie ocular.
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Conjunctival pigmented epithelioid
melanocytoma: a case report

Abstract

Objective: To present a clinical case of conjuncti-
val pigmented epithelioid melanocytoma and its
therapeutic management with surgery and topical
mitomycin C.

Case report: A 65-year-old female presented with
accelerated growth of a pre-existing solid lesion
in the right eye. Clinical examination revealed a
pigmented conjunctival mass invading the corneal
area, measuring 7.5 mm. After evaluation with ul-
trasound biomicroscopy, an excisional biopsy was
performed using the no-touch technique, followed
by four postoperative cycles of topical mitomycin
C 0.04% applied every 6 hours for 7 days, with
one-week rest intervals. Histopathological and
immunohistochemical analysis confirmed pig-
mented epithelioid melanocytoma, an extremely
rare condition in the ocular conjunctiva, with very
few cases previously reported in the literature. At
5 months of ophthalmological and oncological fol-
low-up, no recurrence was observed, and visual
function remained preserved, with close monitor-
ing maintained.

Conclusion: We describe a rare case of conjuncti-
val pigmented epithelioid melanocytoma that was
successfully treated and controlled locally. Addi-
tional cases will be necessary to further evaluate
the potential role of adjuvant therapies such as top-
ical mitomycin C.

Keywords: conjunctiva, pigmented epithelioid
melanocytoma, magnocellular nevus, ocular sur-
face tumor.

Melanocitoma epitelioide pigmentado
conjuntival: relato de caso

Resumo

Objetivo: Apresentar um caso clinico de melano-
citoma epitelioide pigmentado da conjuntiva e seu
manejo terapéutico por meio de cirurgia e mitomi-
cina C tdpica.

Caso clinico: Paciente do sexo feminino, 65 anos,
apresentou crescimento acelerado de lesao sdlida
preexistente no olho direito. Apresentava lesao
pigmentada de 7,5 mm na conjuntiva, com invasao

da drea corneana. Apds avaliagdo por ultrabiomi-
croscopia, foi realizada bidpsia excisional (técnica
no-touch), seguida de quatro ciclos de tratamento
pos-operatério com mitomicina C 0,04% a cada 6
horas, durante 7 dias, com intervalo de uma se-
mana. O diagndstico histopatoldgico e imuno-his-
toquimico confirmou melanocitoma epitelioide
pigmentado (uma condi¢do extremamente rara
da conjuntiva ocular), com poucos casos relata-
dos anteriormente na literatura. Apds 5 meses de
acompanhamento oftalmoldgico e oncoldgico, a
paciente nao apresentou recidiva, sua visdo foi pre-
servada e o acompanhamento rigoroso ¢ mantido.
Conclusao: Descrevemos um caso raro de melano-
citoma epitelioide pigmentado da conjuntiva que
pode ser tratado e controlado localmente. Mais ca-
s0s sd0 necessarios para avaliar a utilidade de ad-
juvantes como a mitomicina C tdpica.
Palavras-chave: conjuntiva, melanocitoma epite-
lioide pigmentado, nevo magnocelular, tumores,
superficie ocular.

Introduccion

Los tumores de la conjuntiva son los mas fre-
cuentes del ojo y los anexos, que si bien pueden
surgir de cualquiera de las células que componen
la conjuntiva, los mds frecuentes son los de origen
epitelial y melanocitico, debiendo diferenciarse
los que son potencialmente malignos, donde los
mas llamativos son los pigmentados’.

El melanocitoma es una lesién benigna color
negro azabache histolégicamente compuesta
por células tumorales poligonales con nucleos
pequenos y discretos y abundante citoplasma®.
Si bien los melanocitomas en general son raros,
la mayoria de los casos ocurren en la cabeza del
nervio optico’.

El melanocitoma epitelioide pigmentado
(MEP) es un tumor melanocitico poco frecuente
de la piel y las mucosas con baja malignidad®.
Se trata de una entidad histopatoldgica reciente-
mente definida y abarca el nevus azul epitelioide
del complejo de Carney, una lentiginosis familiar
y un sindrome de neoplasia multiorganica, y la
mayoria de los tumores descritos anteriormente
como melanoma de tipo animal>*. Debido a sus
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Figura 1. (A) Aspecto biomicroscdpico del ojo externo donde resalta una lesion conjuntival pigmentada que sobrepasa el limbo corneal. (B) La
lesion con mayor aumento.

caracteristicas demograficas tnicas, su presen-
tacion clinica, sus caracteristicas histoldgicas y
su potencial maligno intermedio entre un nevo
azul benigno y un melanoma comun, el MEP se
asignd a una categoria nosoldgica separada de
tumores melanociticos borderline®.

El MEP conjuntival es extremadamente raroy
existen pocas publicaciones al respecto’”. Por tal
motivo, nuestro proposito es describir un caso de
MEP conjuntival junto a su manejo quirdrgico
y su tratamiento postoperatorio con mitomicina
C topica.

Caso clinico

Paciente femenina de 65 aflos concurre a con-
trol oftalmologico, consulta particularmente por
presentar crecimiento acelerado de una lesion
solida preexistente en ojo derecho (OD)

Al examen oftalmolégico se constata agudeza
visual del OD cd 3mt, mejora a 0,5 con esteno-
peico, ojo izquierdo (OI) de 0,8, mejora a 1,0
con estenopeico. Examen neuro oftalmoldgico
sin particularidades.

- ‘

A la biomicroscopia del OD se observa una
lesiéon pigmentada en conjuntiva que avanza sobre
tejido corneal de 7,5 mm, fija, de bordes netos y la
presencia de vasos dirigiéndose a ella a modo de
vasos nutricios (fig. 1). La presion intraocular es
de 18 mmHg en OD y de 12 mmHg en OL

Se solicita ultrabiomicroscopia (UBM) de
urgencia la cual informa: OD: lesién sélida en
sector nasal superior en conjuntiva limbar que
avanza sobre la cornea e impresiona delaminar
en la region limbar, no se distingue limite con
los tejidos subyacentes. Mide 1,80 mm de altura
y de base 5,88 mm (longitudinal) por 7,80 mm
(transversal) (fig. 2).

Se decide realizar biopsia escisional de lesiéon
pigmentada en OD de forma urgente.

Se hace biopsia escisional de lesion en OD
mediante la técnica “no touch” realizando peri-
tomia conjuntival con margen de seguridad de
5 mm, escision del tumor con Crescent. Luego
se coloca alcohol absoluto en area corneal adya-
cente. Con otro juego de instrumental se realiza
criocoagulacion de conjuntiva remanente 2 veces.

Se envia material para anatomia patolégica en
formol. Se colocan injertos de membrana amnio-
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Figura 2. Ultrabiomicroscopfa que muestra lesion sélida en sector nasal superior en conjuntiva limbar que avanza sobre la cornea.

tica sobre el lecho corneal y una lente de contacto
terapéutico.

En el control posquirurgico a las 24 horas
indica moxifloxacina cada 6 horas, loteprednol
cada 6 horas y lubricantes cada 4 horas (fig. 3).

Al haber quedado un remanente de pigmento
se indica 4 ciclos de tratamiento adyuvante topico
con mitomicina al 0,04% cada 6 horas por 7 dias
con una semana de intervalo de descanso.

El resultado de la biopsia confirm¢ el diag-
nostico de melanocitoma epitelioide pigmentado
de conjuntiva tanto por histopatologia como por
técnicas de inmunohistoquimica.

La paciente continua controles por servicio de
oftalmologia cada 3 meses y evaluaciéon oncold-
gica general. En el ultimo control, 5 meses des-
pués de la cirugia la paciente presenta una AVMC
de 0,8 en ODy 1,0 en OI. A la biomicroscopia se
observa una significante reduccion del pigmento
restante (fig. 4), por lo que —si bien es un caso

aislado— se podria decir que el tratamiento adyu-
vante con mitomicina topica en este caso y hasta
el momento ha tenido accién sobre el melanoci-
toma epitelioide pigmentado.

Discusion

El melanocitoma en general es una enfermedad
rara que se presenta como una lesiéon muy pig-
mentada, de naturaleza benigna y tipicas caracte-
risticas histoldgicas®. Como se ha mencionado en
la introduccion, la localizacién mas frecuente de
un melanocitoma es la cabeza del nervio éptico’.
Histologicamente, las células de melanocitoma
presentan caracteristicas celulares que se vuelven
evidentes debido a su pigmentacion intensa, s6lo
después de blanquearse con, por ejemplo, per-
manganato de potasio®. Las células son redondas
o ligeramente poliédricas con nucleos pequefios,
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Figura 3. Aspecto biomicroscépico postoperatorio luego de la extirpacion de la lesion (A) que se observa con mayor aumento en (B) donde se ve un
remanente de pigmento en el limbo.

Figura 4. Aspecto de la lesion con diferente angulo de visualizacion biomicroscdpica a los 5 meses de la cirugta.

uniformes, colocados en el centro, y nucléolos
discretos; el abundante citoplasma esta lleno de
melanosomas gigantes maduros; estas células se
han denominado células de tipo I°. Las células
tipo II son menos comunes y se describen como
con forma de huso y escasamente pigmentadas®.
Revelan una elevada relacion nicleo-citoplasma-
tica por lo que se interpretan como metabolica-
mente activos y con un alto potencial de creci-

miento. En general, las figuras mitéticas son poco
frecuentes®.

Cuando una lesién pigmentada sufre creci-
miento, se debe descartar melanoma de conjun-
tiva'. La normativa de manejo para cualquier
lesion pigmentada es la extirpacion quirdrgica®.
En general, para los tumores circunscritos, limbi-
cos o de conjuntiva bulbar, la extirpacién completa
(biopsia escisional) con la minima manipulacién
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posible y un margen de reseccion de 3 a 5 mm
puede ser tratamiento suficiente®. La crioterapia
y el control de los bordes de reseccién mediante
biopsias intraoperatorias han demostrado dismi-
nuir las recurrencias en el caso de lesiones pre-
cancerosas y malignas®. Sila extirpacién completa
de las zonas con atipia no es posible o aparecen
recurrencias, se deben utilizar terapias adyuvantes
como la crioterapia intraoperatoria o tratamiento
quimioterapico tépico posquirurgico de los que el
mas probado es la mitomicina C, aunque también
hay experiencia con el interferdn alfa 2b>!".

El tratamiento con MMC tépico al 0,04% no
solo reduce el tamafio y el grado de pigmenta-
cion de las lesiones clinicas sino que también erra-
dica los melanocitos conjuntivales atipicos'™. Sin
embargo, el uso topico de MMC no solo dafia célu-
las tumorales sino también tejido sano y puede no
ser bien tolerado'!. Entre los efectos secundarios
se incluyen hiperemia, queratitis y erosiones cor-
neales que pueden provocar la Interrupcion del
tratamiento asi como también complicaciones mas
graves como la deficiencia de células madre del
limbo'* .

Por el contrario, las gotas oftalmicas de IFN alfa
2b se consideran un farmaco con escasos efectos
secundarios (entre ellos conjuntivitis folicular,
irritacién, quemosis y queratopatia puntiforme
superficial con edema corneal)" y un efecto efi-
caz agente en el tratamiento de la neoplasia de
la superficie escamosa ocular’***. Esta posible-
mente hubiera sido otra buena opcion para nues-
tro caso, ante intolerancia ala MMC topica o ante
la observacion de alguna recidiva. Pero en nues-
tra situacion y ante la falta de informacién en la
literatura, se opt6 directamente por iniciar con la
MMC y esperar su evolucion. Es de destacar que
realmente no hay mucha informacién publicada
especificamente de MEP conjuntival. Si bien en
1974 se publico el caso de un melanocitoma de
conjuntiva, recién en el 2012 Bissig y colaboradores
comunicaron el primer caso confirmado de MEP
conjuntival®. En nuestro caso, en concordancia
con lo comentado por Bissig, también ponemos
de relieve el desafio diagnostico que plantean estos
tumores melanociticos de potencial maligno inter-
medio. Clinicamente se caracterizaron por lesiones
conjuntivales intensamente pigmentadas, que en

un comienzo pueden inducirnos a sospechar un
melanoma conjuntival. El anélisis histopatoldgico
resultd determinante para establecer el diagnos-
tico, evidenciando laminas de melanocitos epite-
lioides fuertemente pigmentados, con atipia leve
a moderada, baja actividad mitdtica y ausencia de
necrosis, hallazgos mas compatibles con MEP que
con melanoma convencional. La evolucién clinica
favorable observada en nuestro paciente, sin recu-
rrencia ni metastasis durante el seguimiento, coin-
cide con el curso relativamente indolente repor-
tado en la literatura, donde el MEP presenta un
potencial metastasico significativamente menor al
del melanoma conjuntival. No obstante, la posibi-
lidad de compromiso ganglionar regional descrita
en series previas subraya la necesidad de un control
estrecho y prolongado, asi como de un abordaje
quirurgico adaptado.

Nuestro caso —como el de Bissig— por lo
tanto, se suma a la escasa evidencia existente que
respalda al MEP como una entidad conjuntival
diferenciada, de bajo grado de malignidad y des-
taca la importancia de distinguirlo tanto del nevo
azul como del melanoma clasico para evitar tra-
tamientos excesivos sin descuidar un seguimiento
adecuado®.

Por otro lado, lo unico publicado es el estudio
de 2019 donde Herwig-Carl y colaboradores docu-
mentan tres casos de melanocitoma conjuntival,
poniendo énfasis en la importancia de emplear
la decoloracién para revelar los rasgos citologicos
centrales y de utilizar marcadores como CD68 para
distinguir entre melanocitos melanociticos y mela-
nomacroéfagos pigmentados, los que podrian simu-
lar un melanocitoma’. En su serie, ninguno de los
casos mostrd signos de transformacion maligna,
lo que avala el comportamiento benévolo, con-
trario a la duda expuesta por Bissig®, aunque se
recuerda la necesidad de considerar diagnosticos
diferenciales —entre ellos melanoma conjuntival,
nevus granuloso o nevus compuesto— y realizar
un seguimiento apropiado.

Conclusion

En este trabajo se ha realizado la descripcidn,
la confirmacién diagnostica y el manejo terapéu-
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tico de un caso de MEP conjuntival, que recibid
MMC topica postoperatoria como tratamiento
coadyuvante.

La evidencia sobre el tratamiento adyuvante en
casos sobre melanocitoma no es profundamente
concluyente, en parte por la rareza del cuadro y
como consecuencia del bajo nimero de pacientes
estudiados.

Sibien la malignizacién es poco probable, serd
de suma importancia el seguimiento estricto de
los pacientes con este tipo de lesiones y la inter-
consulta oncoldgica a lo largo de su vida para
valorar evolucion, recidivas locales y/o posibles
metdstasis.
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